HOI CHUNG GLUCAGONOMA

(Glucagonoma syndrome)

1.PAI CUONG

HGi chiing Glucagonoma do Beker mo ta 1an dau tién vao ndm 1942 vdi cac
triéu chiing clia tang hormon glucagon do u té bao alpha tuyén tuy tiét ra, phoi
hop VGi cac ban dd di tan hoai tir (Necrolytic migratory erythema - NME). Day la
mot hoi chung rdt hiém gép, thudng xudt hién & Ita tudi 50 - 60 & ¢ 2 gidi nam
va n. Diéu dac biét la cac thuong t8n da (NME) xuét hién & 90% bénh nhan va
nhu mét ddu hiéu bao trudc ctia hdi ching nay.

2. CAN SINH BENH HOC

Cho t&i nay ngudi ta chua biét chinh xadc nguyén nhan cla bénh nay. Tuy
nhién, nhiéu gid thuyét cho rang mot sé yéu té nguy ca dudi day cé lién quan
dén sinh bénh hoc clia u té bao alpha cla tuyén tuy:

- Di truyén: dac biét nhiing gia dinh c6 ngudi bi dot bién gen GLGR.

— Thiéu kém.

- Gidm céc acid amin can thiét.

- Tang néng dé glucagon da gay cac trieu ching da trén mét co dia suy gidm
dinh duéng do thiéu ndng lugng va protein.

3.BIEU HIEN LAM SANG

3.1. Thuong tén da

- Ban dd di tan hoai ti: day la ddc diém quan trong do Wilkinson mé ta lan
J4au tién & cac bénh nhan bj u t€ bao alpha tuyén tuy véi cac dac diém:
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+ Thuong ton dau tién la cac d4t mau héng, tim, sau d6 lan tda thanh timg
mang Ién, tién trién 1au dai dan dén hoai tu.

+ Vi tri: thudng gdp & cac vung ti d&, hdc ty nhién nhu hdu mon, sinh duyc,
mong, tu chi.

+ Canang: dau, rat, ngda.
— Niém mac: viém mai, lgi, ludi, viem bd mi.

- Loan dudng méng.

Hinh 6.21. (1, 2) Ban d& di tan hoai tir va viém ludi trong héi chiing Glucagonoma
(Nguén: DermNet)

3.2, Triéu ching khac

- Sut can.

— R&i loan tiéu hod, tiéu chay.

— Loan than.

~ Cé thé xust hién cuc méau dong & cac mach sau.
3.3. U té bao alpha

- Khéi u thudng nhd (dudi 3 cm dudng kinh) va khu trd & dudi tuy, nai tép
trung cac té bao alpha.
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- Khdi u thudng di can ra xung quanh khi duoc chdn doan véi dy di cac triéu
ching & da va tuy.

4.CAN LAM SANG
- Hormon glucagon tang cao (> 500 mg/l).
- Buong mau tang.

- Giam ndng dé Zn, acid amin, protein, lipid trong mau.

5.CHAN POAN
5.1. Chan doan xac dinh

Dua vao céc biéu hién lam sang dién hinh cda da (NME) vdi triéu ching toan
than: suy kiét, sut can, tiéu chay...

Cac xét nghiém cé gid tri chan doan nhu chup cat I&p, cdng hudng tu, PET/CT,
xét nghiém glucagon, dudng huyét. ..
5.2. Chan doan phan biét

- Hormon glucagon c6 thé ting cao trong mot s6 trudng hgp nhu: tiéu
dudng, chan thuong, bdng, xa gan, viém tuy.

- Thuong tén da (NME) rdt hay gap trong héi ching glucagonoma (90%),
nhung clng cé thé xuat hién trong mét sé bénh nhu: viém rudt, bénh gan
man tinh, nghién heroin. Vi vay phai lam cac xét nghiém can thiét dé chan
dodn phan biét.

6. DIEU TRI

- Thuong tén da:
+ Tai chd: bdi mé khang sinh, duéng am, corticoid, kém...
+ Toan than: udng dung dich cé kém, truyén dam, acid amin, ndng cao thé

trang bang tdng cudng ché dé dinh dudng.

- U té bao alpha:
+ Thudc gidm glucagon: octreotide, doxorubicin.
+ Phau thuat cat bo khéi u di cén.
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